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論文内容の要旨
〔目的〕
もやもや病は小児期ついで30歳台に発症頻度の高い特異な閉塞性脳血管疾患である。その臨床症状は
患者の年齢により異なることが知られているo 本症小児における最も頻度の高い症状は一過性脳虚血発
作 (T I A) であり，一方成人例では頭蓋内出血が多い。 TIAの頻度は10歳以下の小児例において最
高であり，加齢に伴いその頻度は急速に減少を示し，成人例では稀である。また，このTIAは風船を
ふくらませる，笛を吹くなど過呼吸を伴う動作により出現することが多い。何故若年例においてTIA
の頻度が高く，加齢に従い急速に頻度の減少を示すのかは不明である。この問題を明らかにするために
もやもや病小児において局所脳血流量 (rCB F) を測定し， rCBF，臨床症状年齢の関連を検討し
fこO
〔方法ならびに成績〕
対象は年齢 3 歳より 16歳のもやもや病小児20例である o 年齢により 10歳未満の若年群と 10歳以上の年
長群とにわけで検討した。全例とも臨床的にはTIAのみで神経脱落症状や CT上梗塞像を認めない例
である。詳細な問診により最もよくみられるTIAの誘発因子を評価した。本症の診断は脳血管写によ
り確定し， 18例で典型的な両側性の所見が認められたが， 2 例では閉塞性病変は片側のみであった。し
かし，この 2 例においては臨床的にも脳波上にも本症に特徴的な所見を認めたので，本症初期例として
検討に含めた。 rCBFの測定は 133Xe 吸入法を用いて行い ， Risberg らに従い initial slope index (1 S 
1 )を算出した。本検討では左右大脳半球の平均局所脳血流量を rCBF とし，病巣側として低濃流半
球の値を用いたo rCBF測定は 9 例で安静時および過呼吸時の両状態で可能であった。 2 例では測定
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開始より無意識に過呼吸を行い，他の 2 例では測定中終始時泣し従ってこの 4 例においては過呼吸時
のみの測定であった。 7 例では安静時のみ測定した。動脈血採血は測定開始後 2-3 分に行い，血圧は
聴診法で反復して測定した。
臨床症状と年齢:年齢の低い子供ほどTIAの頻度が高く 若年群では大部分が月 1 回以上の発作が
みられた。それに対して年長群では 6 カ月以上発作のみられない例が 4 例みられた。また， TI A誘発
因子は20例中17例で認められ時泣や風船をふくらませるなどいずれも過呼吸を伴う動作であった。
安静時ならびに過呼吸時の rCBF: 安静時の rCBF は若年群68.8:!:8.96 年長群55.8:!:6.82 と有意
に若年群の方が高値を示した。過呼吸時には全例で rCBFの低下を示したが，若年群59.1::!:12.4，年長
群41. 4:!:5.65 とやはり若年群で有意に高値を示した。安静時，過呼吸時ともにPaC02 と平均血圧には両
群で差を認めなかった。
rCBF と年齢:安静時および過呼吸時の両状態ともに年齢の低い患児ほど rCBF は高値を示した。
加齢に従い rCBF は急激な有意な減少を示した。若年例では高い脳血流量にもかかわらずTIAの頻
度が高く，加齢にともない脳血流量が減少するのにTIAの頻度は低下を示した。
〔総括〕
本症における TIAの頻度は年齢が低いほど高く，加齢に伴い減少すると報告されているが，本検討
においても同様の結果がえられた。 TIAの誘発因子としては暗泣，笛を吹くなどがみられたが，いず
れも過呼吸を伴う動作時であった。過呼吸は脳血流量を減少させることが知られているが，本症小児に
おける脳虚血症状の出現にこの血行動態の変化が主役を果たしている可能性が考えられた。
もやもや病での脳虚血症状が若年患者に頻度が高く，加齢にともない減少してくる理由はまだ不明で
あるO 若年小児，特に10歳未満の小児では成人に比べ脳代謝が著しく高いことが知られているO この高
い代謝要求を充すためにそれに見合うだけの高い脳血流量が必要であるO それ故，過呼吸などによる比
較的軽度な脳循環障害が生じた場合でさえ脳機能障害を呈してくることになるO 本症小児ことに10歳未
満の例にTIAの頻度が高いことの背景にはこの年代の脳の特殊性すなわち脳代謝の著しく高いことが
関与していると考えられた。
論文の審査結果の要旨
もやもや病の臨床像が年齢により異なることの理由を明らかにするために，本症患者において局所脳
血流量を測定し，臨床症状，年齢との関連を検討した。その結果，局所脳血流量は一過性脳虚血発作の
頻発している若年例で高値を示し，その後加齢とともに急激な減少を示したが，これに伴い一過性脳虚
血発作の頻度も減少することが明らかとなった。すなわち，本症における臨床症状が年齢により大きく異
なることを理解する上で，この加齢に伴う脳の生理学的変化を考慮にいれねばならないことを見いだした。
これらの研究結果はもやもや病における臨床像の病態生理学的な解明に貢献し，また治療上も有用な
示唆を与えるものであり，本論文は医学博士の学位論文として十分価値のあるものと認めるO
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